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Summary:

Purpose: Sturge-Weber syndrome is a rare congenital neurooculocutaneous disorder. Ocular involvement can include glaucoma

and vascular malformations of the conjunctiva, episclera, choroid and retina.

Material and methods: 16 children (16 eyes) with Sturge-Weber syndrome associated with glaucoma (mean age — 34 month,
mean follow up 8.87 years) treated in our institution, were reviewed. In retrospective analysis were assessed: I0P and postope-
rative complications after diode laser cyklophotocoagulation (16 eyes ), after trabeculectomy (6 eyes) and trabeculectomy with

MMC (3 eyes).

Results: In ten eyes (62.5%) good result (IOP 6-22 mmHg) post cyclophotokoagulation — (3x) was recorded, as well as in 3 eyes
(50%) post trabeculectomy and in 3 eyes (100%) post trabeculectomy with MMC 0.2/4 min. No postoperative complications
occured in cyclophotocoagulation group. Complications after trabeculectomy were the following: 3 cases of hypotony, 4 cases
with shallow anterior chamber and 5 with choroidal effusions .

Conclusions: Diode laser cyclophotocoagulation combined with topical medication is an effective and safe treatment of glauco-

ma in children with Sturge-Weber syndrome.
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Naczyniakowato$¢ oponowo-twarzowa stanowi jedng z gru-
py schorzen okreslanych mianem fakomatoz. Zgodnie z klasy-
fikacjg, podang przez van der Hoeve, do grupy tej zaliczane sg
réwniez: stwardnienie guzowate (choroba Bourneville'a), ner-
wiakowtdknikowato$¢ Reklinghausena oraz naczyniakowato$¢
Hippel-Lindaua.

Naczyniakowato$¢ oponowo-twarzowa od 1862 roku znana
jest jako zesp6t Sturge-Webera.
Gtéwnymi objawami klinicznymi sa:
znamig skorne naczyniowe,
padaczka,
$rddczaszkowe zwapnienia,
potowicze niedowidzenie,
jaskra,
uposledzenie umystowe wigkszego lub mniejszego stopnia.
Nasilenie poszczegdlnych objawdw jest indywidualne i za-
lezy w duzym stopniu od lokalizacji i rozlegto$ci zmian naczynio-
wych. Obserwuje sig¢ niewielkie znamiona obejmujace obszar
mniejszy niz '/, powierzchni twarzy, jak réwniez rozlegte, zajmu-
jace obie jej potowy, szyje, a nawet czesciowo skére tutowia
i konczyn. Zmiany sg najczesciej koloru czerwonego lub sino-
czerwonego (port-wine), zwykle o nieregularnych brzegach. By-
wajg znamiona ptaskie i jasne lub lekko uniesione i ciemnigejsze.

SaarRwh =

jaskra, zespdt Sturge-Webera, fakomatozy, cyklofotokoagulacja poprzeztwardéwkowa laserem diodowym, trabekulektomia.
glaucoma, Sturge-Weber syndrome, phacomatosis, diode laser cyclophotocoagulation, trabeculectomy.

Szczegdlnie w okolicy powieki gornej naczyniak moze przybie-
ra¢ forme guzowa, co prowadzi do deformacji otaczajacej tkanki
i zaburzen funkciji.

Jaskre obserwuije sie u okoto 42% chorych z zespotem Stur-
ge-Webera, gtéwnie wdwczas, gdy naczyniak obejmuje powie-
ke gdrng oka (ryc. 1).

Patogeneza nadcisnienia ocznego jest w tych przypadkach
Ztozona i obejmuje zaréwno czynniki wewnatrzgatkowe, jak
i oczodotowe (1,2).

Szczegbing role w diagnostyce chorych z zespolem Stur-
ge-Webera odgrywa badanie ultradzwigkowe gatki ocznej,
a zwlaszcza zastosowanie kolorowej ultrasonografii dopplerow-
skiej (3,4).

Typowy obraz w USG gatki ocznej w przypadku izolowanego
naczyniaka naczynidwki oraz naczyniaka w zespole Sturge-We-
bera jest podobny. Zwykle zajety bywa biegun tylny, zmiana jest
nieznacznie uniesiona, czemu towarzyszy¢ moga odwarstwienie
siatkdwki oraz wtérne zmiany nabtonka barwnikowego. Obraz
przypomina niejednokrotnie echogram uzyskany podczas bada-
nia guza przerzutowego raka gruczotowego (ryc. 2).

Rokowanie w przypadkach rozwinigtej jaskry jest niepomys$l-
ne. Leczenie polega na obnizaniu ci$nienia wewnatrzgatkowego.
W przypadku braku powodzenia leczenia zachowawczego podej-
mowane sg proby leczenia operacyjnego. Stosowane sg zarow-
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Ryc. 1. Naczyniak twarzy w zespole Sturge-Webera.

Fig. 1. Face haemangioma in Sturge-Weber syndrom.

no zabiegi cyklodestrukcyjne, przetokowe, jak i operacje z zasto-
sowanien setonéw (5,6,7,8,9). U chorych tych istnieje jednak
zdecydowanie podwyzszone ryzyko powikfan pooperacyjnych.
Szczegdlnie narazeni sg oni na wystapienie krwotocznego od-
taczenia naczynidwki, zwtaszcza w przypadkach wspétistnienia
naczyniaka skory z naczyniakiem naczynidéwki, co ma miejsce
w mniej wiecej 40% przypadkdw.

Cel pracy

Celem pracy jest przeanalizowanie wynikéw leczenia jaskry
wtérnej, towarzyszacej zespotowi Sturge-Webera, u pacjentéw
pediatrycznych pod katem skutecznosci leczenia zachowawcze-
go oraz wskazan i bezpieczenstwa leczenia operacyjnego.

Materiat i metoda

Przeanalizowano dokumentacje medyczng 16 chorych z ze-
spotem Sturge-Webera, leczonych z powodu jaskry w Klinice
Okulistyki IPCZD w latach 1986-2002.

W grupie tej byto 7 dziewczynek i 9 chiopcow. Sredni wiek
chorych w chwili rozpoznania jaskry wynosit 34 miesigce (mi-
nimum 1 miesigc — maksimum 168 miesiecy). Sredni czas ob-
serwacji byt réwny 8,87 roku (minimum 2 lata — maksimum 18
lat). U 12 chorych jaskra wystgpowata w jednym oku, u 4 pozo-

25% 25% bez naczyniaka mézgu
i naczyniéwki — 4
Naczyniak naczyniéwki
-2

[ Naczyniak mézgu — 6

M Naczyniak mézgu

7% 13% i naczyniéwki — 4

Ryc. 2. Naczyniak naczynidéwki i odwarstwienie siatkéwki w zespole
Sturge-Webera, obraz USG.
Fig. 2. Choroid haemangioma and subsequent retinal detachment in

Sturge-Weber syndrom. USG image.

statych w obojgu oczach. U tych pacjentéw analizowano wyniki
leczenia jednego oka. Padaczke leczong przez neurologéw zano-
towano u 13 chorych, naczyniak mézgu u 10, naczyniak naczy-
niéwki u 6, w tym u 2 obustronny (ryc. 3). U jednego pacjenta
wystapit naczyniak oczodotu przechodzacy do zatok.

Wszyscy pacjenci byli okresowo badani okulistycznie w od-
stepach czasu dobieranych indywidualnie i zaleznych od stanu
klinicznego. Cze$¢ badan, z uwagi na mtody wiek chorego i brak
wspdtpracy, wykonywano w znieczuleniu ogdlnym.

U wszystkich chorych stosowano poczatkowo lecze-
nie zachowawcze, zalecajgc miejscowe p-blokery, miejsco-
we i ogdlne inhibitory anhydrazy weglanowej oraz pochodne
prostaglandyn. Nastepnie wykonywano cyklofotokoagulacje
poprzeztwardéwkowg laserem diodowym (CPLD). Zabieg la-
serowy powtarzano do trzech razy, za kazdym razem wykonu-

Powiktania pooperacyjne

hipotonia /

spiycenie komory /

W krwawienie /

Il odiaczenie naczyniéwki /

Liczba chorych n = 6

W odwarstwienie
siatkowki /

Ryc. 3. Wystepowanie naczyniaka mézgu i naczyniéwki u chorych na
jaskre w zespole Sturge-Webera. Liczba chorych n = 16.
Occurence of cerebral and choroidal haemangioma in the stu-
dy group. No of pts 16. (dark blue field: no haemangiomas,
red: choroidal haemangioma, blue: cerebral and choroidal ha-
emangioma, yellow: cerebral haemangioma).

Fig. 3.

Ryc. 4. Powiktania pooperacyjne po trabekulektomii u chorych z ze-
spotem Sturge-Webera.

Postoperative complications after trabeculectomy in pts with
Sturge-Weber syndrome. (Dark blue: hypotony, red: shallow
anterior chamber, yellow: bleeding, blue: choroidal effusions,
purple: retinal detachment).

Fig. 4.
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Tab. L.
Tab. .

jac aplikacje w dwu sasiednich kwadrantach. W przypadkach
niepowodzen chorych operowano, wykonujac trabekulektomie
i w dalszej kolejnosci trabekulektomie z mitomycyng C. Nie
stwierdzono konieczno$ci stosowania operacji setonowych.

Jako kryterium powodzenia przyjeto warto$ci ci$nien we-
wnatrzgatkowych mieszczace sie w granicach 6-22 mmHg, nie-
zaleznie od koniecznosci stosowania lekdw miejscowych.

Przeanalizowano wyniki pod katem liczby powodzen po ko-
lejnych etapach leczenia, jak réwniez pod katem wystepowania
powiktan po leczeniu operacyjnym.

Z uwagi na liczebnos$¢ badanej grupy (16 chorych) do anali-
zy zastosowano metody statystyki opisowej.

Wyniki
Wszyscy opisywani chorzy po réznym okresie leczenia za-
chowawczego wymagali wykonania zabiegu cyklofotokoagulaciji

Terapia Liczba ogdlna chorych Powodzenie (%) Niepowodzenie (%)

Therapy Total number of pts Successful therapy (%) Unsuccessful therapy (%)
leczenie zachowawcze 16 0 (0,00%) 16 (100,00%)
pharmacological treatment ! !
cyklofotokoagulacja | 16 2 (12,50%) 14 (87,50%)
cyclophotocoagulation | ! !
cyklofotokoagulacja Il 14 4 (28,57%) 10 (71,43%)
cyclophotocoagulation |l ! L
cyklofotokoagulacja Il 10 4 (40,00%) 6 (60,00%)
cyclophotocoagulation IlI ! !
trabekulektomia 6 3 (50,00%) 3 (50,00%)
trabeculectomy
trabekulektomia z mitomycyna C o o
trabeculectomy with MMC : SUILIT DT

Whyniki leczenia jaskry w zespole Sturge-Webera. Liczba chorych n = 16.
Outcome of the glaucoma therapy in Sturge-Weber syndrome. No of pts: 16.

poprzeztwardéwkowej laserem diodowym. U dwojga chorych
wykonano tylko jeden zabieg laserowy. U dzieci tych, stosujac 3
leki miejscowo, w ciggu 24 miesiecy obserwacji nie stwierdzo-
no pogorszenia. W przypadkach braku powodzenia i stwierdzenia
dalszego postepu choroby w okresie nie krétszym niz 3/,, wyko-
nywano drugg cyklofotokoagulacje poprzeztwardéwkows lase-
rem diodowym. Drugi zabieg okazat sie skuteczny u 4 pacjentdw.
Pozostatych 10 chorych wymagato trzeciej laseroterapii. Z grupy
tej w 6 przypadkach z powodu niepowodzenia zdecydowano o ko-
nieczno$ci leczenia operacyjnego. Wykonywano trabekulektomie
z irydektomia przypodstawng. W trzech kolejnych operacjach,
o ktorych konieczno$ci zadecydowato niepowodzenie poprzed-
nich, zastosowano aplikacje z mitomycyny C. Skuteczno$¢ kolej-
nych etapéw leczenia przedstawiono w tabeli I.

Jak wynika z tabeli, najmniej skuteczne w badanej grupie okaza-
to sie leczenie zachowawcze. Najmniejszg liczbe powodzen terapeu-

ALl Odtaczenie
. . . komora _— aczenie T Trabekulektomia z MIVIC
Pacjent Hipotonia Krwawienie | naczyniowki | Odwarstwienie siatkowki .
L Shallow - y : Trabeculecyomy with
Patient Hypotony anterior Bleeding Choroidal Retinal detachment MMC
chamber effusions
1. 0 + 0 + 0 0
2. + + 0 + + +(bez powiktan)
+(withought complications)
3 0 0 + + 0 +(bez powiktan)
+(withought complications)
4 + + 0 0 0 0
5 0 0 0 + 0 0
6 + + + + 0 +(powiktane)
+(with complications)
Tab. Il. Powiktania po operacji metodg trabekulektomii u chorych z zespotem Sturge-Webera. Liczba chorych n = 6 (+ stwierdzono/ wykonano;

0 nie stwierdzono/ nie wykonano).
Tab. II.
not performed).

Postoperative complications after trabeculectomy in pts with Sturge-Weber syndrome. No of pts 6 (+ recorded/ performed; 0 not recorded/
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tycznych uzyskano po pierwszej cyklofotokoagulacji, podczas gdy
po kolejnych dwdch wyniki sg poréwnywalne. Skuteczno$¢ operacii
metoda trabekulektomii wynosi blisko 50%, co zgodne jest z danymi
z pismiennictwa dotyczacymi leczenia operacyjnego jaskry.

Osobnym zagadnieniem jest bezpieczenstwo leczenia ope-
racyjnego jaskry w zespole Sturge-Webera. Przeanalizowano
powiktania oraz ich skutki. Z powodu zbyt matej liczebnosci
grupy badanych chorych wycigganie wnioskéw ogdlnych nie
jest mozliwe. Nie obserwowano powikian po zabiegach CPLD.
Szczegdtowe dane dotyczace wystepowania powiktan po opera-
cjach metoda trabekulektomii i trabekulektomii z mitomycyng C
zawarto w tabeli Il i na rycinie 4.

W 6 przypadkach wykonywano operacje trabekulektomii.
W grupie tej nie stwierdzono ani jednego niepowiktanego okresu
pooperacyjnego. Odnotowano wystapienie hipotonii pooperacyj-
nej, sptycenia komory przedniej, krwawienia do komory przedniej
i komory ciata szklistego, odfgczenia naczyniéwki i odwarstwie-
nia siatkéwki. W 5 sytuacjach wystapito odfgczenie naczynidw-
ki, z czego w jednej powikifane odwarstwieniem siatkowki. Trzy
operacje wymagaly powtdrzenia z zastosowaniem mitomycyny,
z czego jeden zabieg powiktany byt odfgczeniem naczynidwki.

Omowienie wynikow

Zalecenia dotyczace leczenia jaskry wtdrnej w przebiegu ze-
spotu Sturge-Webera nie daja sie ujg¢ w $ciste ramy. Podobnie jak
w innych przypadkach jaskry wtdrnej, powinny one by¢ uzaleznio-
ne gtéwnie od stopnia cigzko$ci schorzenia, a réwniez od wieku
i stanu ogdlnego chorego. Jak podajg inni autorzy, blisko 80% tych
chorych wymaga jednak postepowania chirurgicznego (10).

W materiale wlasnym wykazano, ze skuteczno$é leczenia
zachowawczego jaskry w przebiegu zespotu Sturge-Webera
jest niewielka. W 16 analizowanych historiach choroby nie
stwierdzono ani jednej trwatej skutecznos$ci takiego postepo-
wania. Podobne obserwacje wystepujg u innych autoréw (4).

Whioski

Leczenie cyklodestrukcyjne z wykorzystaniem techniki cy-
klofotokoagulacji poprzeztwardéwkowej laserem diodowym
wydaje sie metodg skuteczng, pozwalajacg na uzyskanie po-
wodzenia w 62,5% (po trzykrotnym laserowaniu). Ze wzgledu
na brak powiktan towarzyszacych zabieg ten powinien sta-
nowi¢ element standardowego postgpowania we wczesnych
okresach jaskry wtdrnej u dzieci z zespotem Sturge-Webera.

W sytuacji braku powodzenia i utrzymujgcego sig niepra-
widiowego cisnienia wewnatrzgatkowego pozostaje decyzja

o leczeniu operacyjnym. Zabiegi operacyjne metodg trabekulek-
tomii sg w tych przypadkach skuteczne, obarczone jednak do$é
duzym ryzykiem wystapienia powiktan.

Skutecznos¢ leczenia jaskry w badanej grupie wynosi blisko
100%. Istnieje jednak duze ryzyko powikian okotooperacyjnych,
a zatem jako standardowe leczenie autorzy proponujg zabiegi la-
serowe cyklofotodestrukcyjne.

PISMIENNICTWO:

1. Akabane N., Hamanaka T.: Histopatologocal study of case with
glaucoma due to Sturge-Weber syndrome. Japanese Journal of
Ophthalmology, 2003, 47, 151-157.

2. Celebi S., Alagoz G., Aykan U.: Okular findings in Sturge-Weber
syndrom. Eur. J. Ophthalmol., 2000, 10, 239-143.

3. Amirikia A., Scott L.U., Murray T.G.: Bilateral diffuse choroidal
hemangiomas with unilateral facial nevus in Sturge-Weber syn-
drome. Am. J. Ophthalmol., 2000, 130, 362-364.

4, Gratek M., Czajkowski J., Stefanczyk L., Niwald A.: Diagnosty-
ka i postepowanie lecznicze w jaskrze w przebieg fakomatoz
w wieku rozwojowym. Okulistyka, 1999, 32, 32-37.

5. Budenz D.L., Sakamoto D., Eliezer R., Varma R., Heter D.K.: Two
— staged Baerweldt glaucoma Inflant for childhood glaucoma
associated with Sturge-Weber syndrome. Ophthalmology, 2001,
107, 2105-2110.

6. van Emelen C., Goethals M., Dralands L., Casteels |.: Treatment
of glaucoma in children with Sturge-Weber Syndrom. Pediatr.
Ophthalmol. Strabismus, 2000, 37, 29-34.

7. Kirwan J.F, Shah P, Khaw PT.: Diode laser cyclophotocoagula-
tion: role in the management of refractory pediatric glaucomas.
Ophthalmology, 2002, 109, 316-323.

8. KIimczak—échzka D., Prost M.E.: Zastosowanie cyklofotokoagu-
lacji przeztwardéwkowej laserem diodowym w leczeniu jaskry
wtdrnej u dzieci. Klin. Oczna, 2000, 102, 345-348.

9. Olsen K.E., Huang A.S., Wright M.M.: The efficacy of goniotomy
[trabeculotomy in early — onset glaucoma associated with the
Sturge-Weber syndrome. JAAPQOS, 1998, 2, 365-368.

10. Taylor R. H., Ainsworth J.R., Evans A.R., Levin Arlekin V.: The
epidemiology of pediatric glaucoma: the Toronto experience. J
AAPQS, 1999, 3, 308-315.

X Jubileuszowe Sympozjum Sekcji Zapobiegania S'Iepocie
i Rehabilitacji Stabowidzacych, PTO, Warszawa, 5-6
listopada 2004 r.

Praca wptyneta do Redakcji 14.10.2005 . (822).
Zakwalifikowano do druku 24.04.2006 .

Adres do korespondencii (Reprint requests to):
dr n. med. Beata Kocyta-Karczmarewicz
Klinika Okulistyki, Instytut Pomnik
— Centrum Zdrowia Dziecka
al. Dzieci Polskich 20
04-730 Warszawa

ISSN 0023-2157 Index 362646




